CEdeme papillaire 
de I'hypertension 
intracranienne 


L’existence d'un oedeme 
papillaire bilateral isole impose 
d’effectuer une imagerie par 
resonance magnetique (IRM), 
a la recherche d’un processus 
occupant, d’une hydrocephalie, 
mais aussi d’une 
thrombophlebite cerebrale. 

En leur absence, si I’lRM permet 
d’eliminer un risque 
d’engagement, la ponction 
lombaire est imperative, avec 
mesure de la pression du liquide 
cephalorachidien. Une 
hypertension intracranienne 
sans lesion intracranienne 
ni anomalie de composition 
du liquide cephalorachidien est 
une hypertension intracranienne 
benigne. Le risque de celle-ci 
est le deficit visuel progressif, 
pouvant alter jusqu'a la cecite. 

Le traitement guerit 
I’hypertension intracranienne 
et stabilise le deficit visuel. 


Laurent Laloum 


Unite de neuro-ophtalmologie 
et de strabologie 
Fondation A. de Rothschild 
75940 Paris Cedex 1 9 

Mel : laurent@laloum.net 


L oedeme papillaire de I'hypertension 
intracranienne, ou oedeme papillaire 
de stase, est la consequence de l'aug- 
mentation de pression du liquide 
cephalorachidien dans les gaines du 
nerf optique. II n'y a pas d'atteinte de 
la fonction visuelle au debut. Cela l'op- 
pose a l'oedeme contemporain d'une 
souffrance directe du nerf optique, par 
exemple lors d'une nevrite optique ou 
d'une neuropathie optique ischemique 
aigue ( optic disc swelling des anglo- 
americains, qui reservent le terme 
papilledema a l'oedeme papillaire par 
hypertension intracranienne). 

Tout oedeme papillaire bilateral sans 
signe neurologique de localisation et 
avec une imagerie par resonance 
magnetique (IRM) normale impose 
une ponction lombaire, avec une 
mesure de la pression du liquide cepha- 
lorachidien. C'est la seule fa(?on de dia- 
gnostiquer une hypertension intracra- 
nienne benigne, dont le risque est la 
cecite bilaterale progressive. Ainsi, loin 
de contre-indiquer la ponction lom- 
baire, l'oedeme papillaire de stase l'im- 
pose chaque fois qu'il n'existe pas de 
risque d'engagement. 


CEdeme papillaire 
par hypertension 
intracranienne 

La demarche devant un oedeme papil- 
laire est la suivante (Figure 1). 

Sur le plan clinique : 

- s'agit-il vraiment d'un oedeme papil- 
laire ? 

- cet oedeme presente-t-il les caracte- 
ristiques d'un oedeme papillaire par 
hypertension intracranienne ou s'agit- 
il d'une maladie du nerf optique ? 

- existe-t-il un retentissement visuel 
a cet oedeme papillaire (acuite 
visuelle, fond d'oeil, champ visuel) ? 

- existe-t-il des signes generaux d'hy- 
pertension intracranienne ? 

- existe-t-il des signes neurologiques 
de localisation? 

L'lRM demandee recherche un pro- 
cessus occupant, une hydrocephalie ou 
une thrombophlebite cerebrale. Sauf 
s'il existe un risque d'engagement, ou 
si la cause de l'oedeme papillaire a ete 
mise en evidence, la ponction lombaire 
est imperative, pour mesurer la pres- 
sion et etudier la composition du 
liquide cephalorachidien. 

Diagnostic positif 

II est ophtalmoscopique, evident en cas 
de papille saillante dont les bords sont 
flous sur 360°, avec des exsudats et des 
hemorragies, difficile dans les formes 
precoces ou frustes. 

Les signes precoces d'cedeme papillaire 
au fond d'oeil sont les suivants : 

- le flou des bords papillaires (parfois 
congenital); c’est un excellent ele- 
ment de surveillance mais un mau- 
vais argument diagnostique lors du 
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IRM ANORMALE OU CAUSE EVIDENTE 

(hypertension arterielle stade IV, 
uveite posterieure) 




Composition et pression du liquide cephalorachidien normales 


Composition anormale 


Composition normale 
et pression elevee 


CEDEME PAPILLAIRE BILATERAL 
(sans baisse d’acuite initiale) 


o 


IRM 

Processus occupant de I’espace? 
Thrombophlebite cerebrale? 
Hydrocephalie ? 


0 


IRM NORMALE 
ou petits ventricules 


0 


PLavec mesure de la pression 


Druses 


Perinevrite optique 


HIC benigne 


Toxique (cordarone++ mais BAV) 


Meningite, pathologie inflammatoire... 


Thrombophlebite cerebrale Fistule durale 


Conduite a tenir (levant un oedeme papillaire bilateral isole. 

IRM : imagerie par resonance magnetique ; PL : ponction lombaire ; HIC : hypertension intracranienne ; BAV : bloc auriculo- 
ventriculaire. 


premier examen. II en est de meme 
pour l'hyperhemie et la dilatation des 
capillaires papillaires ; 

- l’estompement et le flou des stria- 
tions radiaires (dues aux fibres 
optiques) de la retine juxtapapillaire 
sont des arguments majeurs, 1 visibles 
d'abord pres des poles superieur et 
inferieur de la papille. Notons qu'un 
aspect accentue de ces striations peut 
etre un signe d'cedeme en voie de 
resorption ; 

- un gonflement d'abord du pole infe- 
rieur, puis du pole superieur de la 
papille, 2 et plus tard des zones 
nasales et temporales ; 

- la decouverte d'une fine hemorragie 
lineaire (suivant la direction des 
fibres optiques parce que situee entre 
celles-ci) permet d'affirmer le dia- 
gnostic ; 

- le pouls veineux spontane de la veine 
centrale de la retine a un interet 
limite ; 


- la dilatation veineuse retinienne est 
tardive et sans interet. 

Visualiser l'estompement des striations 
retiniennes, un gonflement papillaire 
precoce et une hemorragie lineaire 
necessite un examen stereoscopique de 
la papille avec un fort grossissement, 
c'est-a-dire a la lampe a fente apres dila- 
tation pupillaire. 

Diagnostic differentiel 

Flous papillaires congenitaux 

II peut etre tres difficile, lorsque le bord 
temporal reste net et que tous les autres 
signes manquent, de faire la difference 
entre un flou congenital et un veritable 
oedeme. L'angiographie retinienne ne 
permet pas de trancher mieux que le 
fond d'ceil, mais la photographie ste- 
reoscopique en couleur de la papille 
permettra d'etre certain en cas devo- 
lution : un flou physiologique est inva- 
riable, un flou qui varie est cedemateux. 


Druses papillaires 

Ce sont des residus anormaux du 
metabolisme, d'aspect typiquement en 
grains de tapioca a la surface de la 
papille. Lorsqu'elles sont profondes, 
elles simulent parfois un oedeme papil- 
laire. Rarement, elles peuvent engen- 
drer une neuropathie optique aigue 
d'allure ischemique, avec un oedeme 
papillaire et une atteinte visuelle ou 
une neuropathie optique chronique. Le 
bon examen pour mettre en evidence 
des druses papillaires profondes est 
l'echographie. Le scanner est moins 
sensible. 

CEdemes papillaires d'une autre 
cause 

Comrae nous l'avons vu, les affections 
du nerf optique accompagnees d'une 
baisse visuelle aigue ne se discutent 
pas. La retinopathie hypertensive au 
stade IV de 1’ hypertension arterielle 
severe donne des signes vasculaires 
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majeurs, et la tension arterielle est ele- 
vee. Les perinevrites optiques, dont les 
principales etiologies sont la maladie 
des griffes du chat, la maladie de Lyme, 
la syphilis, peuvent simuler un cedeme 
papillaire par hypertension intracra- 
nienne. De toute faipon, la ponction 
lombaire prouve l'elevation de la pres- 
sion du liquide cephalorachidien et la 
normalite de sa composition. 

Tableau clinique 

d'hypertension 

intracranienne 

Le tableau n'est pas specifique d'une 
etiologie. II est riche, mais chacun des 
elements peut manquer. Tous les ele- 
ments peuvent aussi manquer. 

Les cephalees sont d'intensite et de 
siege variables, souvent majorees par 
la toux, et peuvent parfois etre 
majorees la nuit. 

Les nausees et les vomissements sont 
tardifs. 

Les acouphenes constituent un excellent 
signe d'hypertension intracranienne, et 
plus encore de recidive d'hypertension 
intracranienne. 

Les eclipses visuelles sont des 
episodes de cecite brutale, uni- ou 
bilaterale, et breve (de une a quelques 
secondes). Elies sont souvent 
declenchees par le fait de se pencher 
en avant. Leur existence est un signe 
de souffrance du nerf optique. Leur 
reapparition signe la recidive de 
l'hypertension intracranienne. 

La paralysie d'un ou des 2 nerfs 
oculomoteurs externes [VI] occasionne 
une diplopie horizontale. Elle est 
recherchee au mieux au verre rouge, et 
n'est pas un signe de localisation. 
L’oedeme papillaire est present dans 
plus de 90 % des cas. Presque 
toujours bilateral, il est parfois 
asymetrique. Cependant, une papille 
atrophique peut ne plus devenir 
oedemateuse, meme pour une 
hypertension importante. Meme sur 
des papilles saines, l'hypertension 
intracranienne ne provoque pas 
toujours un cedeme. Ainsi, certains 
oedemes papillaires de stase sont 
unilateraux parce qu'une des 2 
papilles est deja atrophique ; d'autres, 
tres rares, le sont sans raison 
apparente. Cela n'elimine pas une 


hypertension intracranienne, a 
condition que l'imagerie orbitaire soit 
parfaite. Au fond d'oeil, l'importance 
de la saillie papillaire doit etre 
mesuree en dioptries. On precise 
aussi l'extension du flou aux 
differents quadrants de la papille, 
l'existence eventuelle d'hemorragies 
et d'exsudats, et l'extension de 
l'oedeme a la retine adjacente. Sur le 
champ visuel, l'augmentation de taille 
de la tache aveugle traduit le 
masquage de la retine par l'oedeme. 

Un torticolis ou line atteinte du nerf 
oculomoteur commun [III] font 
craindre un engagement. Le patient 
doit etre explore en urgence, en 
milieu neuro-chirurgical. 

La stase est responsable d'une 
atrophie optique progressive qui 
s'apprecie sur 3 criteres. 

-Le champ visuel est le bon examen 
pour evaluer et surveiller le degre 
d'atrophie du nerf optique. Le defi- 
cit debute en nasal. L'augmentation 
de taille de la tache aveugle depend 
de l'importance de l'cedeme mais n'est 
pas un signe d'atrophie du nerf 
optique. S'il existe des eclipses impor- 
tantes, il faut preferer le champ visuel 
de Goldmann aux champs visuels 
automatises. 

-La mesure de I’acuite 
visuelle recherche une 
baisse (tardive) de celle-ci 
qui peut etre liee soit a une 
atrophie optique (tradui- 
sant l'extension d'un defi- 
cit campimetrique vers le 
centre du champ visuel), 
soit a l'extension reversible 
de l'cedeme papillaire a la 
retine adjacente, jusqu'a la 
macula. 

-Au fond d’oeil, la paleur de 
la papille oedemateuse 
reflete l’atrophie optique. 

Diagnostic de 
l'hypertension 
intracranienne 

Etude du liquide 
cephalorachidien 

Devant un cedeme papillaire 
evoquant une hypertension 
intracranienne, la demande 


d'IRM doit specifier que Ton recherche, 
outre un processus occupant et une 
hydrocephalie, une thrombophlebite 
cerebrale (fig. 2). Si FIRM s'avere nor- 
male [ou montre des ventricules petits, 
et (ou) une selle turcique vide] et a eli- 
mine un risque d'engagement, la ponc- 
tion lombaire devient imperative pour 
mesurer la pression du liquide cepha- 
lorachidien et etudier sa composition. 
Une pression superieure a 25 cm d'eau 
est pathologique, 3 en sachant que si 
la ponction lombaire n'est pas effectuee 
en decubitus lateral mais sur un patient 
assis la mesure n'a aucune valeur ; si 
une ponction lombaire a ete faite sans 
mesure correcte de la pression, il n'est 
plus possible de refaire la mesure avant 
un certain temps (la soustraction fait 
chuter la pression), et si une pression 
elevee du liquide cephalorachidien est 
confirmee (a partir de 20 cm d'eau, en 
sachant qu'entre 20 et 25 il existe un 
doute diagnostique), il faut soustraire 
30 cm 3 de liquide cephalorachidien 
dans un but therapeutique. La pres- 
sion du liquide cephalorachidien varie 
au cours du nycthemere. Si la pression 
est normale, il faut rechercher des ele- 
ments montrant l'amelioration clinique 
par la soustraction de liquide : dimi- 
nution spectaculaire de l'oedeme en 
48 h, disparition quasi immediate d'une 



Fond d’oeil d'un oedeme papillaire lors d’une 
hypertension intracranienne par thrombophlebite 
cerebrate. 
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Neuropathies optiques tumorales 


L es neuropathies optiques tumorales 
doivent etre evoquees devant : 

- une baisse de vision monoculaire, per- 
manente ouparoxystique, parfois pro- 
voquee par certaines positions du 
regard ; 

- une dyschromatopsie (ou une per- 
ception delavee des couleurs) unila- 
terale ; 

- un deficit du champ visuel ; 

- une paleur papillaire, des shunts vei- 
neux retino-choroidiens ; 

- une pupille de Gunn (deficit des affe- 
rences du reflexe photomoteur) ; 

- une exophtalmie unilateral. 

Tous ces signes sont d'installation pro- 
gressive. L'IRM est le meilleur examen, 
a condition de parfaitement visualiser 
le nerf optique sur tout son trajet. 
Lorsque la compression est proche de 
la tete du nerf optique, il peut exister 
un oedeme papillaire. 

Parfois, le mode d'installation est (ou 
parait) aigu, surtout en cas de com- 
pression a l'interieur du canal optique. 
Toute nevrite optique sans douleur a la 
mobilisation du globe, et n'ayant pas 
recupere apres 2 mois, impose de relire 
l'IRM initiale ou de la repeter afin d'etre 
certain de ne pas meconnaitre une com- 
pression. La surveillance d'une neuro- 
pathie optique tumorale repose sur le 
champ visuel, en respectant certaines 
regies de prescription, car il existe un 


effet d’apprentissage important et le 
premier champ visuel d’un patient est 
toujours moins bon que les suivants. De 
plus, meme chez un sujet entraine, le 
resultat peut varier d’un jour a l’autre. 
Il faut done se construire une reference 
statistiquement fiable. 

Avant d'interpreter une serie de champs 
visuels d'un meme patient, il convient 
de verifier qu'ils ont tous ete realises 
avec une correction optique, sur un 
appareil de meme type, en utilisant le 
meme programme, et que les indices de 
fiabilite sont bons. Pour affirmer une 
deterioration, il faut d'une part la retrou- 
ver sur au moins 2 champs visuels, et 
d'autre part que l'accentuation du defi- 
cit soit localisee ou que l'ophtalmolo- 
giste verifie qu'il n'y a pas de cause de 
baisse de sensibilite globale (cataracte, 
myopisation...). 

Les meningiomes sont les tumeurs le 
plus souvent en cause. Developpes a 
partir des gaines du nerf optique ou des 
parois proches, ils peuvent entrainerune 
atrophie optique homolaterale, avec ou 
sans oedeme papillaire. Nombre de 
meningiomes sont decouverts fortuite- 
ment, car e’est une tumeur devolution 
tres lente. L’ indication operatoire est lar- 
gement guidee par le retentissement 
fonctionnel (acuite et champ visuel). La 
chirurgie peut etre l'exerese partielle 
ou totale de la tumeur, ou la simple 


decompression du nerf optique par 
effondrement des parois du canal 
optique. 

D'autres tumeurs peuvent interesser le 
nerf optique, en particulier le gliome. 
Chez l'enfant, il s'agit d'un astrocytome 
pilocytique, tumeur a croissance lente, 
le plus souvent associee a une neurofi- 
bromatose. Chez l'adulte, e'est une 
tumeur beaucoup plus rare et devolu- 
tion rapidement defavorable (glioblas- 
tome). ■ 



Meningiome des gaines du nerf optique 
droit, avec la classique image en rail de tout le 
nerf optique intra-orbitaire. 


paralysie du VI, regression des acou- 
phenes, des cephalees et des eclipses. 

Causes de I'hypertension 
intracranienne 

Elies sont multiples (v. tableau). L'hy- 
pertension intracranienne dite 
« benigne » merite qu'on s'y attarde, 
etant donne son caractere particulier. 
Elle touche essentiellement la femme 
obese entre 20 et 40 ans. Le diagnos- 
tic repose sur l'absence de signe neu- 
rologique en foyer, la normalite de 
l'IRM, la normalite de la composition 
du liquide cephalorachidien, et l'ele- 
vation de sa pression. 4 La soustraction 
de 30 cm 3 est le l er temps du traitement. 
La suite depend des causes de l'hyper- 
tension intracranienne benigne et de 
son retentissement visuel. Ce sont 
l'acuite visuelle, et surtout le champ 
visuel, qui guident le degre « d'agres- 
sivite » therapeutique. Un deficit cam- 
pimetrique se rapprochant du point de 


fixation signifie un risque majeur de 
baisse d'acuite visuelle. 

Aucune procedure therapeutique n'a 
fait a ce jour l'objet devaluation pros- 
pective. Le traitement symptomatique 
medical comprend l'acetazolamide et 
laponction lombaire evacuatrice, even- 
tuellement repetee. La corticotherapie 
est de plus en plus discutee, surtout 
chez les sujets obeses. Le traitement 
symptomatique chirurgical, reserve aux 
echecs du traitement medical, consiste 
en une fenestration des gaines du nerf 
optique ou en une derivation du liquide 
cephalorachidien. Le traitement etio- 
logique est essentiel chaque fois qu'une 
cause est retrouvee. Les recidives sont 
plus souvent revelees par des acou- 
phenes que par d’autres symptomes 
fonctionnels. La surveillance ophtal- 
moscopique est indispensable. Il est 
clair que la preoccupation majeure doit 
etre la fonction visuelle. Ainsi, une 
hypertension intracranienne avec acuite 


— Tableau — 

Etiologie 

des hypertensions 
intracraniennes 


□ Causes frequentes 

v' tumeurs cerebrales 
^ hypertension intracranienne benigne 
hydrocephalie 
^ hemorragies cerebrales 
^ thrombophlebites cerebrales 
meningites 

□ Causes plus rares 

^ fistule durale 
^ apnee du sommeil 
i/ craniostenose 
^ traumatismes 
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Hypertension intracranienne benigne, toxique an lithium. Du cdte gauche (a droite sur la figure) Veedeme papillaire est evi- 
dent. Du cote droit, I’oedeme est minime. Seul I’examen d la lampe a fettle permet d’affirmer la bilateralite sur I'aspect des fibres 
peripapillaires inferieures et superieures, et sur le gonflement papillaire superieur. 


et champ visuel normaux exclut tout 
traitement agressif. 

Les principales causes sont de 4 ordres. 
L’ obesite est la cause la plus frequente. 
Le patient guerit s'il maigrit, et il reci- 
dive s'il grossit a nouveau. Les causes 
iatrogeniques sont nombreuses et la 
liste des specialties s'allonge chaque 
mois. Quatre sont a retenir(fig. 3) : le 
lithium, les cyclines, l'acide nalidixique 
et la vitamine A. La cordarone peut 
provoquer un cedeme papillaire, soit par 
hypertension intracranienne, soit par 
neuropathie optique toxique. Les 
causes endocrines sont surtout la mala- 
die d'Addison, l'hypoparathyroidie, et 
l'hyper- ou l'hypothyroldie. La gros- 
sesse complique la prise en charge car 
elle contre-indique l'acetazolamide et 
rend difficile l'amaigrissement. II faut 
savoir attendre l'accouchement si la 
vision n'est pas menacee (champs 
visuels repetes). 

Conclusion 

Le diagnostic d'cedeme papillaire ne pose 
pas de probleme a la phase d'etat, mais 
il peut parfois etre difficile s'il est vu pre- 
cocement ou si les papilles sont dys- 
morphiques. La decouverte d'un cedeme 
papillaire bilateral impose de realiser une 
IRM pour eliminer non seulement un 
processus expansif, mais aussi une 
thrombophlebite cerebrale et une hydro- 
cephalie. Lorsque 1'IRM est normale, une 


hypertension intracranienne benigne est 
suspectee. Elle est affirmee a partir de la 
composition normale du liquide cepha- 
lorachidien et de sapression elevee. Elle 
n'a de benigne que le nom car, non trai- 
tee, elle peut conduire a la cecite. La sur- 
charge ponderale et les causes iatroge- 
niques dominent son etiologie. Les 
dififerents traitements restent a evaluer 
correctement. ■ 


Summary 

Papillcedema 

Laurent Laloum. 

Isolated bilateral papillcedema require 
magnetic resonance imaging (MRI), looking 
for tumor, hydrocephalus, cerebral venous 
thrombosis. If MRI is normal and doesn't 
show any risk for tonsillar herniation, lum- 
bal' puncture has to be done with cerebros- 
pinal fluid (CSF) pressure evaluation. Intra- 
cranial hypertension without any intracranial 
lesion (mass lesion, arteriovenous shunt, 
venous thrombosis) is Pseudotumour Cere- 
bri Syndrome. Risk of such Pseudotumour 
Cerebri is progressive blindness. Treatment 
cures intracranial hypertension and stops 
visuel defect. 

Rev Prat 2001 ; 51: 2210-4 
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